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L es immunoglobulines G de type 4 
(IgG4) represented 3 a 6 % des 
IgG totales chez l’homme. En 
1961 a ete rapportee pour la premiere 
fois Tobservation de patients ayant une 
atteinte fibrosante et inflammatoire du 
pancreas, 1 associee biologiquement a 
une hypergammaglobulinemie. Malgre 
l’absence d’auto-anticorps identifie, 
cette entite a ete baptisee, dans le cou- 
rant des annees 1990, pancreatite auto- 
immune. 2 En 2001, une equipe japonaise 
met en evidence une elevation polyclo- 
nale des IgG4 seriques chez la majorite 
de ces patients ; 3 l’etude histologique 
montre que l’infiltrat inflammatoire, 
associe a la fibrose, etait constitue de 
fagon predominante par des plasmocytes 
exprimant l’IgG4. D’autres atteintes d’or- 
gane, partageant les memes caracteris- 
tiques histologiques, ont depuis ete rap- 
portees, associees ou non a l’atteinte 
pancreatique. C’est ainsi qu’est ne peu a 
peu le concept d’une maladie systemique 
pouvant associer une ou plusieurs de ces 
atteintes d’organe fibro-inflammatoires 
inhabituelles, repondant actuellement 
(apres plusieurs appellations successi- 
ves) au nom de « maladie associee aux 
IgG4 » ( IgG4-related disease). 


Epidemiologie 

Les principales donnees epidemiolo- 
giques concernant la maladie associee 
aux IgG4 sont relatives a la pancreatite 
auto-immune, qui constitue le « versant 
pancreatique » de la maladie (le plus 
abondamment etudie) . Une etude epide- 
miologique japonaise realisee en 2009 
evaluait a environ 8 000 par an le nombre 
de patients hospitalises au Japon pour 


cette maladie. 4 Bien que la plupart des 
donnees initiales aient concerne des 
populations asiatiques, et en particulier 
japonaises, il ne semble pas qu’il existe 
une predisposition ethnique particuliere, 
comme en attestent les travaux de plus 
en plus nombreux dans des populations 
nord-americaines 5i 6 et europeennes. 7 La 
maladie associee aux IgG4 atteint princi- 
palement des patients entre la 5 e et la 
7 e decennie, avec un age moyen au diag- 
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FIGURE 1 


Principales atteintes d’organes au cours de la maladie associee aux lgG4. 

Pour les atteintes les plus frequentes, la prevalence observee dans la cohorte frangaise a ete precisee 
(ref. 6). lgG4: immunoglobulines G de type 4; PTI: pseudotumeur inflammatoire. 
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PRINCIPALES ATTEINTES D’ORGANES AU COURS DE LA MALADIE ASSOCIEE 
AUX lgG4 et principaux diagnostics differentiels a evoquer par atteinte d’organe 


Atteintes d’organes 

References 

Diagnostics differentiels 

Pancreatite auto-immune 
de type 1 (pancreatite 
sclerosante lymphoplasmocytaire) 

13 

Adenocarcinome 

Autres tumeurs pancreatiques 

Cholangite sclerosante 
associee aux lgG4 

14 

Cholangite sclerosante primitive 

Cholangiocarcinome 

Sialadenite associee 
aux lgG4 

9 

Syndrome de Gougerot-Sjogren 

Sarcoidose 

Lymphomes 

Carcinome salivaire 

Maladie de Wegener 

Nephrite interstitielle 
associee aux lgG4 

16 

Syndrome de Gougerot-Sjogren 

Sarcoidose 

Lymphome avec atteinte renale 

Nephrites interstitielles medicamenteuses 

Nephrites interstitielles infectieuses 

Adenopathies associees 
aux lgG4 

18 

Syndromes lymphoproliferatifs 

Sarcoidose 

Maladie de Castleman 

Fibrose retroperitoneale 

19 

Fibroses retroperitoneales neoplasiques 

Fibroses retroperitoneales postradiques 

Fibroses retroperitoneales infectieuses 

Fibroses retroperitoneales medicamenteuses 

Aortite associee aux lgG4 

20 

Maladie de Horton 

Maladie de Takayasu 

Maladie d’Erdheim-Chester 

Aortites infectieuses 

Aortite atheromateuse 

Ces differentes atteintes d’organes peuvent etre presentes de fagon isolee, etre associees au diagnostic, 
ou apparaTtre successivement au cours de revolution. Leur association chez un meme patient est 
un element d’orientation important pour le diagnostic de maladie associee aux lgG4. 


nostic de 60 ans. II existe une predomi- 
nance masculine, en particulier pour l’at- 
teinte pancreatique, avec un sex ratio 
allant jusqu’a 5 hommes pour une femme 
dans certaines series. 8 Cette predomi- 
nance masculine ne s’applique cepen- 
dant pas a toutes les atteintes d’organes 
(sex ratio de 1/1 pour l’atteinte des glan- 
des salivaires 9 p. ex.). La maladie asso- 
ciee aux IgG4 ne semble pas s’associer a 
d’autres pathologies, en particulier auto- 
immunes, en dehors d’allergies chez une 
proportion variable de patients (20 a 
40 % selon les series). 7,9 Quelques obser- 
vations de neoplasies (cancers solides ou 
lymphomes) ont egalement ete rappor- 
tees chez des patients atteints de la 
maladie associee aux IgG4, 10 sans qu’un 
lien de causalite ne puisse etre formelle- 
ment retenu a ce jour. 

Principales atteintes d’organes 

Une ou plusieurs atteintes d’organes 
sont habituellement presentes au diag- 
nostic, ou apparaissent de fagon succes- 
sive au cours de 1’evolution. L’atteinte pan- 
creatique n’est pas indispensable au 
diagnostic de maladie associee aux IgG4. 
Les atteintes d’organes rapportees au 
cours de la maladie sont presentees dans 
la figure 1, et les principaux diagnostics 
differentiels a discuter en fonction de cha- 
cune de ces atteintes dans le tableau 1 . 

Pancreatite sclerosante 
lymphoplasmocytaire (pancreatite 
auto-immune de type 1) 

La pancreatite sclerosante lympho- 
plasmocytaire (ou pancreatite auto- 
immune de type 1) se presente clinique- 
ment le plus souvent par un tableau 
d’apparition progressive, pouvant asso- 
cier un ictere, des douleurs abdominales 
et des signes d’insuffisance pancreatique 
exocrine (diarrhees) et/ou endocrine 
(diabete). 11 L’imagerie, en particulier 
tomodensitometrique, montre un aspect 
caracteristique d’oedeme pancreatique, 
qui peut etre localise, pseudotumoral, ou 
plus diffus (aspect « en saucisse »). 
L’existence d’un halo hypodense peri- 


lgG4: immunoglobulines G de type 4. 

pancreatique est evocateur (fig. 2 A). 12 La 
cholangio-pancreatographie retrograde 
endoscopique montre habituellement 
des stenoses du canal de Wirsung irregu- 
lieres et diffuses. Le diagnostic differen- 
tiel se pose avec un cancer pancreatique, 
et l’obtention d’une documentation his- 
tologique (v. infra ) est le plus souvent 
necessaire. On distingue la pancreatite 
auto-immune de type 1 , liee a la maladie 
associee aux IgG4, de la pancreatite 
auto-immune de type 2 dont le terrain 
(sujets jeunes), les pathologies associees 
(maladies inflammatoires chroniques de 
l’intestin [MICI]), la biologie (absence 


d’elevation des IgG4 seriques) et l’histo- 
logie (infiltrat de polynucleaires neutro- 
philes epitheliaux) sont differents. 13 

Cholangite sclerosante associee 
aux lgG4 

La cholangite sclerosante associee aux 
IgG4 peut se manifester par un ictere mais 
peut egalement etre asymptomatique, 
decouverte dans le cadre de perturba- 
tions du bilan hepatique (cholestase) ou 
d’anomalies radiologiques des voies biliai- 
res. 14 Elle est le plus souvent associee a 
l’atteinte pancreatique (jusqu’a 79 % des 
cas de pancreatite auto-immune), mais 
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FIGURE 2 



A) Aspect 
tomodensitometrique 
de pancreatite auto-immune 
de type 1, avec cedeme 
pancreatique et rehaussement 
peripherique << en anneau » 
caracteristique. 

B) Chez ie meme patient 
atteint de maiadie associee 
aux lgG4, association 
a I’atteinte pancreatique 
d’une atteinte renale 
bilaterale, avec hypodensites 
et aspect infiltratif 
du parenchyme renal bilateral 
en tomodensitometrie. 
lgG4: immunoglobulines G 
de type 4. 


peut egalement etre isolee. Le principal 
diagnostic differentiel est la cholangite 
sclerosante primitive, mais le terrain 
(hommes jeunes pour la cholangite scle- 
rosante primitive), les pathologies asso- 
ciees (MICI), l’histologie et l’absence de 
reponse a la corticotherapie (au cours de 
la cholangite sclerosante primitive) per- 
mettent le plus souvent de trancher. 

Sialadenite associee aux lgG4 

Le tableau clinique le plus frequent est 
celui d’une tumefaction d’une ou plu- 
sieurs glandes salivaires (parotides et 
sous-mandibulaires principalement) , uni- 
lateral (tumeur de Kuttner) ou bilate- 
rale (fig. 3). Quand cette atteinte est bila- 
terale et s’associe a une dacryoadenite, 
elle constitue le syndrome de Mikulicz. 
Un syndrome sec peut etre present, mais 
moins frequent et souvent moins marque 
qu’au cours du syndrome de Gougerot- 
Sjogren. Contrairement a ce dernier, il 
n’existe pas de predominance feminine, 
les anticorps anti-SSA et anti-SSB sont 
negatifs, les IgG4 seriques sont le plus 
souvent elevees. Les anomalies histolo- 
giques different par l’absence de lesion 
lympho-epitheliale et surtout la presence 
d’un nombre important de plasmocytes 
IgG4 + . La reponse a la corticotherapie est 
le plus souvent remarquable. 9 

Nephrite interstitielle associee 
aux lgG4 

La prevalence de l’atteinte renale au 
cours de la maiadie associee aux IgG4 
varie de 10 a 30 % selon les series. 7,15 Les 
anomalies peuvent etre radiologiques, 


caracterisees par une infiltration renale le 
plus souvent bilaterale, et parfois pseudo- 
tumorale (fig. 2B). Les anomalies fonc- 
tionnelles renales avec hematurie, protei- 
nurie (le plus souvent tubulaire), voire 
insuffisance renale d’aggravation pro- 
gressive, sont egalement frequentes. 16 
L’histologie montre habituellement un 
aspect de nephrite tubulo-interstitielle, 
avec lesions de fibrose. Au sein de l’infil- 
trat lymphoplasmocytaire, les plasmocy- 
tes IgG4 + sont abondants (fig. 4A). Dans 
les rares cas ou une atteinte glomerulaire 
est associee, il s’agit le plus souvent d’une 
glomerulonephrite extramembraneuse . 
Des criteres diagnostiques specifiques de 
l’atteinte renale de la maiadie associee 
aux IgG4 ont recemment ete proposes. 17 

Adenopathies associees aux lgG4 

L’atteinte ganglionnaire est l’atteinte 
d’organes la plus frequente dans la 


cohorte franqaise, 7 presente chez 76 % 
des patients. Ces adenopathies, le plus 
souvent inferieures a 2 cm de grand axe, 
peuvent etre locoregionales associees a 
une atteinte d’organes (p. ex. adenopa- 
thies peripancreatiques au cours de la 
pancreatite auto-immune). Parfois, elles 
constituent un tableau de polyadenopa- 
thies diffuses (fig. 5). L’elevation des 
IgG4 seriques oriente le diagnostic, mais 
l’histologie est indispensable dans ce 
contexte. Une classification histologique 
de l’atteinte ganglionnaire au cours de la 
maiadie associee aux IgG4 a ete propo- 
see. 18 

Fibrose retroperitoneale associee 
aux lgG4 

La fibrose retroperitoneale est une des 
premieres atteintes d’organes a avoir ete 
rapportee en association a la pancreatite 
auto-immune. Elle peut etre une manifes- 



associee aux lgG4. B) Hypertrophie bilaterale des parotides et des glandes sous-maxillaires chez un 
patient atteint de maiadie associee aux lgG4. 

lgG4: immunoglobulines G de type 4. 
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infiltration du tissu interstitiel renal par des plasmocytes lgG4 + . B) Periaortite abdominaie chez un patient de 56 ans atteint de maladie associee 
aux lgG4, avec hypermetabolisme parietal de I’aorte abdominaie au TEP/TDM. lgG4: immunoglobulines G de type 4; TEP/TDM : tomodensitometrie couplee 
a la tomographie a emission de positons. 


tation isolee de la maladie. 19 Le tableau 
clinique peut associer des signes gene- 
raux (a la phase initiale essentiellement), 
des douleurs abdominales ou lombaires. 
Le diagnostic est habituellement radiolo- 
gique (tomodensitometrie ou imagerie 
par resonance magnetique). Le risque 
evolutif principal est celui d’un engage- 
ment des structures anatomiques adja- 
centes par le processus fibro-inflamma- 
toire, et en particulier un engainement 
des ureteres avec risque d’hydro- 
nephrose et d’insuffisance renale obs- 
tructive pouvant necessiter, outre le trai- 
tement medical causal, une derivation 
des urines (sonde double J) chez ces 
patients. L’elevation des IgG4 seriques et 
les caracteristiques histologiques per- 
mettent le diagnostic. 

Aortite associee aux lgG4 

II s’agit d’une atteinte potentiellement 
grave de la maladie, en raison de ses 
risques evolutifs eventuels (evolution 
anevrismale avec risque de dissection ou 
de rupture). II s’agit d’une atteinte 
inflammatoire de la paroi aortique (aor- 
tite), visible en tomodensitometrie 
(epaississement parietal avec aspect 
d’aorte « habillee ») et en tomographie 
par emission de positons (TEP/TDM) 


[hypermetabolisme parietal] (fig. 4B). 
Elle peut toucher l’aorte abdominaie ou 
thoracique. Des atteintes arterielles 
extra-aortiques plus rares (carotides, 
coronaires, iliaques) ont egalement ete 
rapportees. Les diagnostics differentiels 
sont les arterites inflammatoires des gros 
troncs (dont les maladies de Horton et de 
Takayasu), la maladie d’Erdheim-Chester 
ainsi que les aortites infectieuses (dont 
syphilitiques). L’histologie, rarement 
obtenue, montre une aortite lymphoplas- 
mocytaire avec plasmocytes IgG4 + . 20 

Autres atteintes d’organes 

D’autres atteintes d’organe sont inte- 
grees dans la maladie associee aux IgG4, 
du fait d’une histologie caracteristique. 
Parmi celles-ci, on peut citer : 

- les atteintes intrathoraciques, en parti- 
culier pneumopathies interstitielles, 
pseudotumeurs inflammatoires pulmo- 
naires et atteintes pleurales ; 21 

- les pseudotumeurs inflammatoires, qui 
peuvent etre de localisation orbitaire, 
meningee (pachymeningites), pulmo- 
naire, mammaire ou hepatique ; 

- des atteintes plus rares, thyroidite fibro- 
sante (dite de Riedel), hypophysite, pro- 
statite, pericardite constrictive, atteintes 
cutanees (pseudolymphome cutane) . 


Anomalies biologiques 

La premiere anomalie biologique mise 
en evidence chez ces patients est une 
hypergammaglobulinemie polyclonale a 
l’electrophorese des proteines plasma- 
tiques. Celle-ci est cependant incons- 
tante, absente chez 20 % des patients 
dans la cohorte frangaise. 7 Parmi les 
autres anomalies biologiques non speci- 
fiques, on peut noter chez certains 
patients une positivite des anticorps 
antinucleaires a faible taux, sans specifi- 
cite. Une hypereosinophilie et/ou une 
elevation des IgE totales est parfois rap- 
portee. Une hypocomplementemie 
(baisse du C 3 , du C 4 et/ou du CH 50 ) s’ob- 
serve en particulier dans les formes sys- 
temiques, avec atteinte renale, et est un 
marqueur evolutif de la pathologie. 

L’element biologique cle est la realisa- 
tion d’un dosage des sous-classes d’IgG ; il 
met en evidence, chez la plupart des 
patients, une elevation des IgG4 seriques. 
Differents seuils faisant varier la sensibi- 
lite et la specificite ont ete proposes. Le 
seuil d’IgG4 seriques superieur a 1,35 g/L 
(135 mg/dL) est actuellement largement 
utilise. Cependant, des IgG4 seriques nor- 
males n’eliminent pas le diagnostic. 22,23 
Par ailleurs, l’elevation des IgG4 seriques 
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FIGURE 5 


TEP/TDM au 18FDG chez un patient atteint de maladie associee aux lgG4: atteinte 
multisystemique avec hypermetabolisme pancreatique (fleches blanches), renal bilateral (fleches 
rouges) et ganglionnaire (fleches bleues). lgG4: immunoglobulines G de type 4; TEP/TDM: 
tomodensitometrie couplee a la tomographie a emission de positons. 


n’est pas specifique. 24 Le taux d’IgG4 
seriques pourrait etre correle a l’activite 
de la maladie, puisque ce taux diminue 
sous traitement, et les rechutes s’accom- 
pagnent generalement d’une reascension 
du taux d’IgG4 seriques. 

Anomalies histologiques 

L’analyse histologique est le plus sou- 
vent indispensable et requise par les cri- 
teres diagnostiques internationaux, ainsi 
que pour eliminer les diagnostics diffe- 
rentiels. 26 L’histologie conventionnelle 
montre deux lesions elementaires carac- 
teristiques : une fibrose, parfois exten- 
sive, dite storiforme (caractere « ruisse- 
lant »), et un infiltrat inflammatoire 
polymorphe, polyclonal, essentiellement 
constitue de lymphocytes et de plasmo- 
cytes. A cote de ces lesions quasiment 
constantes, peuvent etre trouves d’autres 
elements evocateurs : occlusions veineu- 
ses par des elements inflammatoires 
(phlebites obliterantes) et infiltrat de 
polynucleaires eosinophiles. La reali- 
sation d’immunomarquages (immuno- 
histochimie ou immunofluorescence avec 
anticorps anti-IgG et anti-IgG4) est 
necessaire pour confirmer le diagnostic, 
en trouvant une predominance de plas- 


mocytes IgG4 + au sein de l’infiltrat inflam- 
matoire (plasmocytes IgG4 + > 10 par 
champ a fort grossissement et ratio plas- 
mocytes IgG4 + /plasmocytes IgG + > 40 %) 
[fig. 4A]. Meme si ce dernier point est 
caracteristique de la maladie, il peut etre 
mis en defaut dans certaines localisations 
de la maladie (en particulier a un stade ou 
la fibrose predomine), et n’est pas parfai- 
tement specifique. 26 L’ensemble de ces 
elements diagnostiques histologiques a 
recemment ete precise lors d’un consen- 
sus international. 26 


Criteres diagnostiques 

L’absence de marqueur pathognomo- 
nique de la maladie (l’elevation des IgG4 
seriques comme la presence de plasmo- 
cytes IgG4 + au niveau tissulaire n’etant 
pas parfaitement specifiques) rend le 
diagnostic de maladie associee aux IgG4 
particulierement delicat. Celui-ci repose 
done sur un faisceau d’arguments cli- 
niques, biologiques et histologiques 
comme cela a ete propose recemment 
par un consensus japonais (Comprehen- 
sive Diagnostic Criteria 27 tableau 2), 
rendant le diagnostic possible, probable 
ou certain. Dans tous les cas, il doit s’agir 
d’un diagnostic d’elimination, et il faut 
avoir prealablement elimine l’ensemble 
des diagnostics differentiels dont les 
tableaux cliniques sont parfois tres pro- 
ches (tableaux 1 et 2) . Des criteres d’ex- 
clusion ont ete ajoutes aux criteres diag- 
nostiques. 

Evolution et traitement 

Meme si quelques cas devolution spon- 
tanement favorable ont ete rapportes, 
1’evolution fibrosante et le risque de 
defaillance du ou des organes atteints 
necessitent de traiter ces patients. Le 
traitement repose en premiere intention 
sur la corticotherapie, la maladie associee 
aux IgG4 etant generalement caracteri- 


CRITERES DIAGNOSTIQUES DE LA MALADIE ASSOCIEE AUX lgG4 


f Examens cliniques (et radiologiques) montrant une hypertrophie diffuse/localisee ou une 
tumefaction au sein d’un ou de plusieurs organes caracteristiques 

Q Bilan biologique montrant une elevation du taux serique d’lgG4 (^135 mg/dL) 

©Analyse anatomopathologique montrant: 

a) une infiltration lymphocytaire et plasmocytaire marquee associee a une fibrose 

b) une infiltration de plasmocytes lgG4 + : ratio plasmocytes lgG4 + /lgG + > 40 % 
et > 10 plasmocytes lgG4 + /champ a fort grossissement 

Diagnostic Certain :© + © + © Probable : Q + © Possible : © + © 


Cependant, il est important dans tous les cas de differencier une maladie associee aux lgG4 d’une tumeur 
maligne au sein du ou des organes concernes (cancer solide, lymphome) ou d’une autre pathologie 
systemique caracterisee (syndrome de Gougerot-Sjogren, cholangite sclerosante primitive, maladie 
de Castleman, fibrose retroperitoneale secondaire, granulomatose de Wegener, sarcoi'dose, syndrome 
de Churg-Strauss) par une documentation histologique rigoureuse. 


D’apres les Comprehensive Diagnostic Criteria, selon la ref. 27. lgG4: immunoglobulines G de type 4. 


609 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL 63 

Mai 2013 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 







Mise au point 


MALADIE ASSOCIEE AUX IMMUNOGLOBULINES G DE TYPE 4 


see par une excellente corticosensibilite 
(90 % d’efficacite). 7 ’ 28 II existe cependant 
un risque de rechute a la decroissance ou 
a l’arret de la corticotherapie chez une 
proportion importante de patients (25 a 
40 % au cours de la pancreatite auto- 
immune p. ex.). 28 Un traitement de 
deuxieme ligne par immunosuppresseur 
(p. ex. azathioprine) peut alors etre pro- 
pose, a visee d’epargne cortisonique et en 
prevention des rechutes. Des resultats 
encourageants ont recemment ete rap- 
portes avec l’utilisation d’anticorps 
monoclonaux anti-CD20 (rituximab). 25 
Ce type de traitement semble devoir etre 
reserve actuellement aux patients refrac- 
taires aux traitements de premiere ligne 
et corticodependants. 

Conclusion 

Le tableau clinique de la maladie associee 
aux IgG4 est proteiforme, et il est impor- 


tant de connaitre les differentes atteintes 
fibro-inflammatoires d’organes possibles 
afin de pouvoir evoquer le diagnostic. 
Celui-ci repose sur un faisceau d’argu- 
ments cliniques, biologiques (avec l’eleva- 
tion des IgG4 seriques) et surtout histolo- 
giques, meme s’il doit rester un diagnostic 
d’elimination. Les mecanismes physio- 
pathologiques impliques sont encore mal 
compris, 6 et la realisation de travaux ex- 
ploratoires dans ce domaine constitue un 
enjeu d’avenir pour une meilleure prise en 
charge de ces patients. • 


Les auteurs declarent ne pas avoir de conflit d’interets. 


summary lgG4-related disease 

lgG4-related disease is an emerging pathological condition 
characterized by one or several fibrosing and inflammatory 
organ involvements. Histological findings are typical and 
associate storiform fibrosis with polyclonal lymphocytic and 
plasma-cell infiltrate, with predominant lgG4-expressing 
plasma cells. Sclerosing lymphoplasmocytic pancreatitis, or 


type 1 auto-immune pancreatitis, and other organ 
involvements have been reported: sclerosing cholangitis, 
sialadenitis, dacryoadenitis, retroperitoneal fibrosis, aortitis, 
interstitial nephritis, polyadenopathy and inflammatory 
pseudo-tumors. Serum lgG4 level is elevated in most of 
patients, but the histological documentation remain 
necessary for the diagnosis. Dramatic response to steroids 
is usual but relapses are frequent. 

resume Maladie associee 

aux immunoglobulines G de type 4 

La maladie systemique associee aux lgG4 est une entite 
d’ identification recente, caracterisee par I’existence d’une 
ou de plusieurs atteintes d’organes, partageant des 
caracteristiques histologiques communes avec fibrose et 
infiltrat inflammatoire lymphoplasmocytaire, au sein 
duquel predominent des plasmocytes lgG4 + . Outre la 
pancreatite auto-immune de type 1, de nombreuses 
autres atteintes d’organes peuvent etre trouvees : 
cholangite sclerosante, sialadenite, dacryoadenite, fibrose 
retroperitoneale, aortite, nephrite interstitielle, 
polyadenopathies ou encore diverses pseudotumeurs 
inflammatoires. Une elevation des lgG4 seriques est le 
plus souvent presente chez ces patients, mais c’est 
surtout I’etude histologique qui confirme le diagnostic. La 
reponse a la corticotherapie est le plus souvent 
remarquable, mais les rechutes sont frequentes. 
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